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Nedves tipusu idéskori makula-
degeneracio altipusok, valamint a
pachychorioidealis neovasculopathia
morfolégiai jellemzése

(Pontszerzo tovabbképzd kézlemény tesztkérdésekkel)
KovAcs ATTILA DR., Decl Rozsa Dr.

SZTE, Szent-Gyorgyi Albert Klinikai Kozpont, Szemeészeti Klinika, Szeged
(lgazgato: Prof. Dn Toth-Molnar Edit egyetemi tanar)

A nedves tipusu id6skori makuladegeneracio (NAMD) altipusainak differencialasa kiemelt jelentéségd, hi-
szen az altipusok betegség lefolyasa, valamint a terapiara adott valasza eltérhet.

Az egyes kéepalkoto eljarasok fejldésével és a multimodalis képalkotas lehetéségével a kilonb6zé nedves
AMD altipusok elkulénitése és a pachychorioidealis neovasculopathia ([PNV) azonositasa konnyebbé valt.
Jelen cikk célja a nedves AMD altipusainak, valamint a pachychorioidealis neovasculopathidnak ismertetése
és differencialasa multimodalis képalkotéas segitsegeével, kiilbnds hangsulyt fektetve az OCT-alapt diagnosz-
tikara, mint egy ma mar hazankban is kdnnyebben hozzaférhetd magas diagnosztikus precizitadssal bird
diagnosztikus eszkdzre.

The morphological characterisation of wet age-related macular degeneration subtypes and pachy-
choroid neovasculopathy

Distinguishing the subtypes of wet age-related macular degeneration (AMD] is of paramount importance,
as the course of the disease and the response to therapy among the subtypes may differ.

With the development of certain imaging procedures and the possibility of multimodal imaging, the differen-
tiation of wet AMD subtypes and the identification of pachychoroid neovasculopathy (PNV) have become
easier.

The aim of this article is to describe the subtypes of wet AMD and pachychoroid neovasculopathy using
multimodal imaging, with special emphasis on OCT-based diagnostics as a tool with high diagnostic preci-
sion that is now more readily available in our country.
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The morphological characterisation of wet age-related macular degeneration

subtypes and pachychoroid neovasculopathy

Bevezetés

Az id6skori makuladegeneracié
(AMD) a sulyos latdsromlés kiala-
kuldsanak egyik vezetd oka, amely
az 50 év feletti lakossagot érintheti.
Nedves AMD esetén a neovaszku-
larizacié, mig geografikus atréfia
esetén az atrofizalédas okoz latas-
romlést (25).

A nedves AMD patofiziolégiai jel-
legzetességeit elséként Gass irta le
1967-ben, amelyhez akkor még csu-
pan szines fundusfotdk és fluoresz-
cein-angiografia (FLAG) szolgélt
alapul (14).

Azéta viszont az indocianin-zold
angiografia (ICGA), optikai koheren-
cia tomogréfia (OCT), valamint az
optikai koherencia tomografia an-
giogréfia (OCTA), mint innovativ
diagnosztikus technikédk megjelené-
sével elérhetévé valt a multimodalis
képalkotas, amelynek segitségével a
neovaszkularizacié morfoldgiai jel-
legzetességei és pontos helye preci-
zen meghatarozhato lett (43).

Mig korédbban chorioidealis neo-
vaszkularizaciérél (CNV) beszél-
tiink nedves AMD kapcsan, a
multimodalis  képalkotdsnak ko-
szonhetéen ma maér a makuldris
neovaszkulariz4cié (MNV) a helyes
terminoldgia ezzel is hangstlyoz-
va azt, hogy a neovaszkularizécié
nemcsak a chorioidedbdl, hanem a
retina ereibdl is szdrmazhat nedves
AMD-ben (44).

Csak maga az OCT-képalkotés olyan
fejlédésen esett at az 1991-es fejlesz-
tése 6ta (18), hogy az utébbi években
sorra jelennek meg a magas szenzi-
nosztikai kritériumokat tartalmazé
tanulmanyok, amelyek segitségével
a legtdbb esetben a még nem kezelt
nedves AMD-tipusok jél differenci-
alhatdk egymastdl (5, 8, 22, 37).

Roviditések:

A nedves AMD altipusainak pontos
meghatdrozdsa azért is nagy jelen-
t6ségl, mivel azok terdpidra adott
valasza anatémiai és funkcionalis
szempontbdl  kiilénbozs.  Fontos
azonban azt is megjegyezni, hogy
az idében torténd differencialas se-
gitséget nytjthat a személyre sza-
bott kezelés megtervezésében, és
hozzéjarulhat a pontosabb progné-
zis feléllitdsdhoz (20, 29).

A pachychorioidealis neovasculo-
pathia (PNV) makuldris neovasz-
kularizaciéval jaré korkép, amely
a pachychorioidealis spektrumbe-
tegségek kozé sorolandd. 2015-ben
Pang és Freund rték le el8szor 6néllé
entitdsként (36).

Besorolasanak jelentéségét az adja,
hogy 6nall6 betegségként valo lefra-
sa eldtt, de még azéta is az életkori
atfedés miatt gyakran kertl nedves
AMD-ként diagnosztizélasra. A
nedves AMD-tél valé elkiilonitésé-
re azért van sziikség, mert mindkét
kérfolyamatnak mdés az etiolégia-
ja, mds a terdpidra adott valasza és
funkcionélis kimenetele (15, 26).

Az egyes nedves
AMD altipusok,
valamint a PNV
differencialasa

2020-ban a CONAN (Consensus on
Neovascular AMD Nomenclature)
nemzetkozi szakértéi munkacso-
port a nedves AMD korszer( neve-
zéktanat dolgozta ki. Retinaspeci-
alistak, képalkoté szakért6k és
patolégusok egységesitették a ned-
ves AMD kilénbozé altipusainak
meghatarozasat.

Mig kordbban a nedves AMD ta-
laja CNV-t  tipusos/klasszikus
nedves AMD (nAMD), polypoid
chorioidealis vasculopathia (PCV)

és retinalis angiomatosus prolife-
racié6 (RAP) osztalyokba soroltdk,
a CONAN javaslata alapjan az dj
terminoldgia a makularis neovasz-
kularizacié, amely magaba foglal-
ja az intraretinalis, subretinalis és
sub-pigmentepithelialis  (sub-RPE)
értjdonképzddést.

Tehat a CONAN kutatécsoport

OCT- és OCTA-alapt Gj MNV ana-

témiai klasszifikacidja a kovetkezé:

* l-es tipusi MNV: amely eseté-
ben az értjdonképz8dés a chorio-
kapillarisokbdl szarmazik és a re-
tinalis pigmentepithelium (RPE)
ald né be és ott terjed. A PCV
az l-es tipust MNV alvaridnsa,
aneurizmas tipust 1-es MNV.

e 2-es tipusi MNV: az érdjdon-
képz&dés szintén a chorioidedbdl
szdrmazik, de az madr 4ttori az
RPE szintjét és a subretinalis tér-
ben né és terjed.

e 3-as tipusit MNV: a neovaszkula-
rizaci6 a retina sajat érhalézatabdl
indul, altaldban a mély kapillaris
plexus erekbdl és a kiils6 retina
és chorioidea irdnyéba terjed po-
tencidlisan  retino-chorioidealis
anasztomoézisok létrehozasaval.
Ezért esetében a chorioidealis
neovaszkularizdci6 megnevezés
tehdt helytelen (1. dbra) (44).

Az l-es tipusi MNV szemfenéki

képe nem tipusos, mivel az erezé-

dés az RPE rétege alatt helyezkedik
el, nehezitve ezzel annak megité-
ését, de az Gsszes MNV kisér6tii-
neteként potencidlisan megjelend
intra/subretinalis megvastagodas,
vérzés, kemény exsudatio, illetve
kilonb6z8  pigmentepithel-levala-
sok (PED) felhivhatjdk ra a fi-
gyelmet. OCT-felvételen az 1I-es
tipusd MNV fibrovaszkuléris/vasz-
kularizdlt PED-ként d4brazolédik,
az RPE-réteg megszakaddsanak hi-

BNN: branching neovascular network; CNV: chorioidealis neovaszkularizacié; CSC: cenrélis serosus
chorioretinopathia; DLS: double layer sign; EDI OCT: enhanced depth imaging optikai koherencia to-
mogréfia; FAF: fundus autofluoreszcencia; FLAG: fluoreszcein-angiografia; ICGA: indocianin z6ld an-
giogréfia; IRC: intraretinalis ciszta; IRF: intraretinalis folyadék; MNV: makularis neovaszkularizacio;
nAMD: nedves tipust idéskori makuladegeneracié; OCTA: optikai koherencia tomografia angiogréfia;
PCV: polypoid chorioidealis vasculopathia; PED: pigmentepithel levalds; PNV: pachychorioidealis neo-
vasculopathia; RAP: retinalis angiomatosus proliferdcié; RPE: retinalis pigmentepithelium; SHRM: sub-
retinalis hiperreflektiv material; SLO: scanning lézer oftalmoszkép; SRF: subretinalis folyadék
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Nedves tipusu idéskori makuladegeneracico altipusok,
valamint a pachychorioidealis neovasculopathia morfolagiai jellemzése

1. dbra: 1-es, 2-es és 3-s tipusu MNV-k sematikus abraja (40)

A MNV1

B MNV2

ONL

RPE sejtek

Bruch membrin
chorioidea

anyéaval. FLAG-képeken nem éles
hatdrd, késéi, térben is fokozddo hi-
perfluoreszcenciat (leakage) mutat,
gyakran tobbszords pontszerd vagy
foltos hiperfluoreszcencidval, ame-
lyet okkult membrannak neveziink.
ICGA sem tudja igazén az ereket
jol kirajzolni, inkdbb csak a neo-
vaszkuldris halézat egy késéi fes-
t6dését (staining) mutatja, amelyet
plakként definidlunk. OCTA rend-
szerint szépen kirajzolja a sub-RPE-
térben elhelyezkedd neovaszkularis
léziét. Az OCTA annyira meggy6-
z6, hogy szamos tanulmany ennek
a vizsgélati médnak a szuperiorita-
sat mutatja l-es tipust MNV de-
tektdldsdban ICGA-val szemben (2.
abra) (12, 13, 19, 47).

2-es tipust MNV esetén az érdj-
donképz&dés a sub-RPE téren is
dthalad, de elhelyezkedése a sub-
retinalis térben domindl. A szem-
fenéki képen szemben az Il-es ti-
pussal sziirkés-zoldes elvéltozas
lathaté a mély retindban, mivel a
subretinalis térben elhelyezkedd 1é-
ziét mér nem fedi el a pigmentepi-
thel. OCT-felvételen RPE-Bruch-
membran komplex megszakadésa
lathaté, valamint subretinalis hi-
perreflektivitds, amely korai stadi-
umban laza szerkezetd, de eléreha-
ladott stddiumban, azaz fokozédd
fibrosis sordn egészen reflektiv és
kompakt. Ezt nevezziik subreti-
nalis hiperreflektiv material-nak
(SHRM), amely egy OCT biomar-
ker. Az OCT-n lathaté SHRM te-

hét jelentheti magéat a subretinalis
térben elhelyezkedd neovaszkula-
rizaciét (kompaktabb megjelenés),
vagy a barmilyen tipust MNV-bél
szarmaz6 vért, illetve fibrinnel ke-
vert szérumot (lazdbb szerkeze-
td SHRM) a subretinalis térben.
Jelenléte azonban leggyakrabban
2-es tipusi MNV-re utal (42). A
FLAG mar korai hiperfluoreszcen-
ciaként j6l dbrdzolja a neovaszku-
larizaciét, amely id&ben és térben
fokozédé hiperfluoreszcenciat fog
mutatni (leakage), amelyet klasz-
szikus membranként irhatunk le.
OCTA ¢l mutatja az értjdonkép-
z6dést az RPE szintje felett. 2-es ti-
pusi MNV esetén az ICGA kisebb
diagnosztikus jelent8ségti, viszont
megmutathatja az MNV sub-RPE
alatti részét is, amennyiben az je-
lent8sebb mértékd, ezaltal mégis
hozz4jarulhat OCTA mellett a mix
1-es és 2-es tipust MNV leirdsdhoz
(3. abra) (29, 43, 44).

3-as tipust MNYV jelenlétére jelleg-
zetesek a szemfenéki képen meg-
jelené kis intraretinalis vérzések,
amelyek mindig avaszkularis zéndn
kivil, azaz extrafovealisan alakul-
nak ki. A vérzések mellett cisztoid
Grok is jelen lehetnek, amelyek a
vérzésekkel egytitt akdr mér a neo-
vaszkularizaci6 el6tt létrejohetnek.
OCT-n cisztoid 6déma, illetve int-
raretinalis hiperreflektiv massza/
1ézi6 jelenléte lathat6 (I. stadium),
amely subretinalisan (II. stddium)
is terjedhet serosus PED kialakula-
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sat is el6idézve, majd az RPE-t &t-
torve (torés lathaté az RPE szint-
jében) akar sub-RPE is névekedhet
retino-chorioidealis anasztomézis
létrehozasdnak lehet8ségével, vasz-
kularizdlt PED kialakuldsdval (III.
stddium). Az erez8dés novekedé-
sének irdnyat figyelembe véve te-
héat a 3-as tipust MNV 2-es, majd
1-es tipusi MNV-t is létrehozhat,
de minden esetben a retina ereibdl
kell, kiinduljon. FLAG korai intrare-
tinalis fokdlis eresztést mutat, eset-
leges kapcsolédé cisztoid 6démaéval,
illetve retino-retinalis vagy reti-
no-chorioidealis  anasztomézissal.
Az ICGA apré késéi hiperfluoresz-
cens hot spot-ként abrdzolja a 3-as
tipusi MNV-t. Az OCTA szépen
kirajzolja az dramlds jelét az intra-
retinalis hiperreflektiv massza tert-
letében (29, 43, 44, 51).

A 3-as tipusi MNV nem mds, mint
a retinalis angiomatosus prolifera-
cié. Ismerhetjiik még retinalis vasz-
kuléris rendellenes komplexumként
(retinal vascular anomalous comp-
lex) vagy okkult retino-chorioidea-
lis anasztomozisként is, amelyhez
gyakran szemfenéki képen reticu-
laris pseudodrusenek tarsulnak (4.
abra) (2). 2001-ben els6ként Yanuz-
zi irta le, mint a nedves AMD egy
kilondlls forméjat (51). Kaukazusi
populaciéban nedves AMD-n beliili
prevalencidja 13%-15%, néi predo-
minanciaval, és gyakrabban kétol-
dali megjelenéssel (11, 45).

A polypoid chorioidealis vasculo-
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The morphological characterisation of wet age-related macular degeneration
subtypes and pachychoroid neovasculopathy .

2. abra: 1-es tipusu MNV: szemfeneéki kepe [(A) nem tipusos, ennél az eset-
nel hypo/hyperpigmentacio, kozepes- és nagymeretd puha drusenek |lathatok;
OCT-felvetelen (B) fibrovascularis/vascularizalt PED lathato (sarga nyil), keves
SRF-fel (fehér nyil), BPE réteg megszakadas nem azonosithatd; FLAG occult
membrannak (piros nyilak) megfelel®d festddés (C-29 sec, D-1 perc, E-5 perc);
OCTA (F) szépen kirajzolja a sub-RPE terben elhelyezked® MNV-t (sarga nyil)



3. 8bra: 2-es tipusu MNV: Szines fundusfoton (A) szurkés elvaltozas |latha-
td, kevés subretinalis vérzés kiséretében; OCT-felvéetelen (B) egy kompaktabb
szerkezetl SHRM azonosithato (sarga nyil), SRF jelenlétében; a FLAG kulédn-
boz6 fazisaiban (C-22 sec, D-1 perc, E-5 perc), klasszikus membran tipusu
festddest mutat; OCTA (F) az RPE felett detektalja az aramlast es rajzolja ki
a 2-es tipusu MNV-t az en face felveteleken (feheér nyill
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pathia tulajdonképpen az l-es ti-
pusid MNV egy varidnsa. Yanuz-
zi és munkatdrsai irtdk le elséként
1990-ben, akkor még a chorioidea
vaszkuldris betegségének tulajdo-
nitva azt (52). A tipusos nedves
AMD-vel 6sszevetve PCV fiatalabb
betegeket érint, és gyakrabban je-
lentkezik férfiaknal. Prevalencidja
nedves AMD esetein beliil dzsiai
populacidban 22%-62%, mig kau-
kazusiakban 10%-20% (6, 9). PCV
esetén fokélis vagy diffaz chorioi-
dea-megvastagodds, azon beliil is a
mély chorioidea-réteg, a nagyereket

tartalmazé Haller-réteg megvasta-
godésa (pachyerek) és a felette [évs
Sattler- és choriokapillaris rétegek
komprimaldsa lathaté. Kialakula-
sdban igy szerepet jatszhat a lokalis
hypoxia. PCV-re jellemzé az eldga-
z6 érhalézat (branching neovas-
cular network — BNN), valamint
maguk a polypoid lézidk, amelyek
aneurizmaszerd vaszkuldris kitii-
remkedések (8). Mind a BNN, mind
a polypoid 1ézidk alatt talaljuk a
chorioidea fokélis megvastagodasa-
it. Ezen chorioidea megvastagoda-
sok jol megjelenithet6k és mérhe-

ték non invaziv médon EDI-OCT
(enhanced depth imaging OCT),
vagy en face OCT-technikéval (5.
abra). A BNN a sub-RPE-térben he-
lyezkedik el, mig a polypoid 1éziok
ritkdn akar az RPE-t is 4ttorhetik,
de tobbnyire alatta taldlhatdk (34).
Szemfenéki képen a polypoid 1ézi-
6k narancsvoros nodulusokként je-
lenhetnek meg a makuldban, illetve
gyakran a peripapillaris régiéban. A
BNN erei legtobbszér nem véalnak
lathat6va a felettiik 1évé RPE miatt,
idénként azonban a retina ereinek
kaliberével vetekedhetnek, mivel

4. dbra: 3-as tipusu MNV/RAP: szines fundusfoton (A) a pigmenteltéréesek fe-
lett, egy apro pontszerdnek tlnd bukd ér hivja fel a figyelmet az intraretinalisan
induld MNV-re (sarga nyil); FLAG korai fazisaban (B-28 sec), a buko ér (sarga
nyil) jobban medgfigyelhet®, amely fokalis intraretinalis eresztest es annak fo-
kozodasat mutatja kesébbi felveteleken (C-38 sec es D-1 perc 28 sec); ICGA
(E-1 perc és F-5 perc és G- 20 perc) hot spotkent abrazolja a RAP leziot; OCT
kéepen (H [11: infravores SLO képl. Az abra a kovetkezd oldalon folytatodik.
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4. &8bra folytatasa: (H [2] J-ig) (H2: H1-hez hozzatartozd strukturalis OCT
kep) IRC-vel (fehér nyilak) kordlvett intraretinalisan induld és a PED felé huzo-
do intraretinalis hiperreflektiv massza (sarga nyil) [athatd, amelyben OCTA-
() aramlast detektal (sarga nyil). Mind az érintett, mind a masik szemen (J)
gyakran reticularis pseudodruseneket talalunk, amelyek legkbnnyebben infra-
voros kéepeken azonosithatok hyporeflektiv pottydzottseg formajaban (sarga
nyilak), OCT-n RPE es ellipsoid zona kozotti fokalis hiperreflektivitassal (piros

nyilak)

sokaig észrevétlenil tinetmentesen
novekednek.

A polypoid 1ézidk kialakulaséat se-
rosanguinosus levalasok kisérhetik,
mivel azok vérzésre hajlamosak.
Gyakran lathatunk nagyobb kiterje-
dést subretinalis vérzéseket, vérzé-
ses PED-eket, de a serosus PED-ek
megjelenése sem ritka. OCT-felvé-
teleken a PCV BNN része lapos,
irreguldris  vaszkularizalt PED-
ként jelenik meg, amelyet kettds-
réteg-jelnek neveziink (DLS-double
layer sign). A kettSsréteg elnevezés
itt az egymashoz viszonylag kozel
elhelyezkedd RPE-réteget és alat-
ta 1évé Bruch-membrant jelenti. A

g el e T

polypoid 1ézidk viszont sub-RPE
gylrlszerl lézidkként &brazoldd-
nak, rendszerint cstcsos, hasadt
vagy tobbszorés PED alatt. FLAG
legtobbszor okkult membran ké-
pét mutatja (ritkdn, tori 4t a neo-
vaszkularizdcié az RPE-t, akkor
ott klasszikus komponens képében
jelentkezik), amely rendszerint ke-
vésbé segiti az MNV 1-es tipuson
beltili PCV altipus meghatérozasat.
A PCV aranystandard diagnoszti-
kus mdédszere ugyanis az ICGA. A
polypoid 1éziék nodularis hiperfluo-
reszcenciaként jelennek meg a korai
ICGA fazisban (6 percen beldl), ké-
séi fokozddassal (pooling). A BNN
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detektélasa nehezebb, kirajzoldsuk-
ra a konfokalis scanning lézer oftal-
moszkép (cSLO) alapt ICGA a leg-
alkalmasabb, megjelenéstik a ICGA
korai fazisdban véarhaté a polypoid
lézidk megjelenése el6tt. OCTA vi-
szont a BNN &brazoldsaban teljesit
kimagasléan, ugyanakkor a poly-
poid 1éziék nem mindegyike detek-
talhat¢ j6l ezzel a modalitassal, mi-
vel rendszerint lassabb benniik az
dramléds, mint a késztlékek dram-
last detektélé als6 hatdra (6. dbra)
(9, 15, 43, 44).

A pachychorioidealis neovasculo-
pathia PCV-hez hasonléan a pachy-
chorioidealis  spektrumbetegségek
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5. dbra: Multimodalis képalkotas a differencialdi-
agnosztika szolgalataban: EDI-OCT (A) kepen a
kUls® retina és chorioidea eltérései részletgazda-
gabban elemezhetdk/merhetdk, esetinkben ext-
rem tag chorioidea &s dilatalt Haller-erek lathatok
(feheér nyilak). En face OCT (B) képen jol lathatdak
az extrem tag Haller-réteg-erek (sarga nyilak],
amelyek a strukturalis OCT-kepen (C) egy polypoid
lézio alatt is megtalalhatdk (sarga csillag)

kozé tartozik, ezaltal a 1ézi6 alatt
itt is megfigyelheték a tdgult pa-
chyerek a Haller-rétegben. A PNV-s
betegek rendszerint fiatalabbak a
tipusos nedves AMD-s betegekhez
képest. Prevalencidjat tekintve iro-
dalmi adatok alapjan azsiai popu-
l4ci6 esetén 19,5%-26% kozotti volt
PNV nedves AMD-n belili eléfor-
duldsi gyakorisdga, mig az iroda-
lomban egyetlen jelenleg fellelhetd
kaukazusi populacion végzett vizs-
galatban ez az ardny 20,14% volt (4,
7,26, 33, 41, 49).

PCV-vel szintén kozds vonésa,
hogy itt is 1-es tipusd MNV alakul
ki, gyakorlatilag egy polypoid 1ézié
nélkili BNN-rél beszélhetiink. A
szemfenéki képen nem specifikus,
minimalis pigmenteltérések latha-
tok. OCT-vizsgélattal az 1-es tipu-
st MNV DLS-ként jelenik meg, ak-
tivitdsara pedig a szintén jol lathatd
subretinalis folyadék (SRF) jelenlé-
te utalhat. FLAG okkult membran
mintizatat mutatja, ICGA rend-
szerint korai hiperfluoreszcens fol-
tokat és BNN képét mutathatja a
tagult chorioideaerek felett, a késd
fazisban megjelend chorioidea hi-
perpermeabilitdssal. OCTA a BNN
kimutatasdban az ICGA-hoz képest
szuperior (7. abra) (29, 36).

Fontos kihangstlyozni, hogy szem-
ben a tobbi nedves AMD-ben kiala-
kul6 MNV-vel, amelyek kiterjedt
druseneket (6sszefolyd, életlen sz€l()
és pigmenteltéréseket tartalmaznak,
mind PCV mind PNV esetén ezek
gyakran hidnyoznak, vagy csak
olyan kevesebb szami Un. pachyd-
rusen lehet jelen, amelyek élesebb
hatarokkal rendelkeznek irreguldris
szélekkel. Ezek mellett ugyanakkor
PCV/PNV esetén a kértérténetben
szerepelhet kordbbi centrdlis serosus
chorioretinopathia (CSC), valamint
a pachychorioidealis korképekre jel-
lemz8 egyéb morfoldgiai eltérések is
jelen lehetnek, amelyek fundus au-
tofluoreszcencidval (FAF) még job-
ban megjelenithetk (15, 43).
Fentiek utdn a kaukéazusi populdci-
6ban leggyakrabban eléforduld, kb.
50%-os prevalenciaval biré tipusos/
klasszikus nedves AMD (nAMD)
a 2-es tipusi MNV-ket, valamint
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B. dabra: PCV: Esetunknél bal szem szemfenéki kéepén (A) subretinalis vérze-
sek és vérzéses PED-ek terelik a gyanut PCV altipus irdnyaba, a masik sze-
men (B) drusenek hidnyoznak, amely szintén gyakoribb PCV eseten. OCT fel-
vetelen (C) a polypoid |ézio keresztmetszete sub-RPE gylrlszerd képletkent
(sarga nyil) abrazolodik, mas metszetben (D) csucsos (sarga nyil)l, hasadt
(piros nyilakl, tobbszords fibrovascularis vagy verzeses PED lathato. ICGA-N
lathato, hogy tobbszords polypoid Iézidi vannak a betegnek (E-21 sec, F-41
sec, G-16 percl. Az abra a kovetkezd oldalon folytatodik.

azon 1-es tipusd MNV-ket 6leli fel,
amelyek nem sorolhaték sem PCV-,
sem PNV-csoportba (44).

OCT-alapu diagnosztika

Mint lathattuk, a kuloénbozé tipust
MNV-k differencidldsat megkony-
nyiti a multimodalis képalkotas.
Bizonyos képalkoté eljarasok azon-
ban, mint a FLAG és kulonésképpen

az ICGA, invaziv eljarasok, mellék-
hatédssal jarhatnak, idSigényesek és
nehezebben hozzéférhetk. Eppen
ezért értékelédnek fel a non inva-
ziv és gyors modalitasok, kilonos-
képpen az OCT, amely fejlédésé-
nek koszéonhetéen nagy felbontdst
retina és chorioidea rétegfelvételek
létrehozésara képes. Mindezek ere-
déjeként nem meglepd tehét, hogy
az utébbi években kutatdcsoportok
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pusztan OCT-alapt diagnosztikus
kritériumokat dolgoztak ki nedves
AMD altipusainak differencidlasa-
ra, amelyek magas szenzitivitdssal
és specificitassal rendelkeznek, igy
megbizhatéan alkalmazhatdk a leg-
tobb esetben. A kévetkezékben ezen
OCT kritériumokat mutatjuk be az
egyes altipusok diagnosztizaldséra.

3-as tipusd MNV/RAP esetén Kim
és munkatdrsai Gttord vizsgélatot



subtypes and paDhyChOPOId neovasculopathy

8. abra folytatasa: FLAG (H-17 sec,

od
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-8 perc) legtobbszdr occult membran

kéepet mutatja (sarga nyil), de ICGA-hoz kepest csak egy polypoid |éziot jelenit

meg meg intenzivebb fokozodd hyperfluorescentiakéent (piros nyill.

OCTA U

enneél az esetneél csak a FLAG-on |latott egy polypoid leziot jeleniti meg (piros

nyill,
cio allitasaval sem

végeztek, amelyben 236 szem elem-
zése sordn RAP-1ézi6t PCV-tél és
tipusos nAMD-t6l 88%-o0s szenzi-
tivitdssal és 95%-os specificitassal
sikertlt elkiloniteni ICGA-alapt
diagnézissal szemben, amennyiben
a kovetkezé 5 OCT-kritériumbdl
legalabb 3 teljestilt:
* subfovealis chorioidealis vastag-
sdg <200 um;
* intraretinalis folyadék (IRF) je-
lenléte;
* subretinalis folyadék (SRF) hidnya;
* enyhén lejt8s domb alakd (a lejt6
<45° meredekségl 1:1 pixel mé-
retardnyd képen mérve) vagy tra-
péz alakd PED egyértelmd cstcs
nélkul;
* intraretinalis hiperreflektiv masz-
sza jelenléte (8. abra) (22).
PCV esetén tobb meghatarozé vizs-
galat is sziiletett, amelyeket Perma-
di és munkatdrsai 2022-es metaana-
lizisben elemeztek, és azt talltdk,
hogy pusztin OCT-vel az Ossze-

vont szenzitivitds elérte a 91%-ot,

mig a specificitds a 88%-ot PCV

azonositdsara. A legrelevdnsabb

OCT-eltéréseknek PCV esetén a ko-

vetkezéket talaltdk:

* hirtelen cstcsosodé PED (lega-
labb egyik oldaldn >70°, ismer-

hetjik még ,htvelykujj alakd”
PED-ként is);

* hasadt PED;

* sub-pigmentepithelialis  gytrd-

szer( elvaltozés;
° tobbszords PED;
* DLS,
amelyek kozil az els6 3 a PCV
OCT-n lathaté leggyakoribb, utébbi
kettd pedig kiegészit§ jellemzdije (9.
abra).
Ezen kiviil fontos megemliteni
még az Azsia-Ocednia Szemésze-
ti Képalkoté Térsasdg (Asia-Pacific
Ocular Imaging Society — APOIS)
PCV Munkacsoportjdnak 2021-ben
kozolt PCV diagnézisahoz javasolt
nem ICGA-alapt kritériumait. Ja-
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sem a tdbbi polypoid lezio, sem a BNN nem abrazolodik jol a szegmenta-

vaslatuk szerint major és minor kri-

tériumokra bonthaték az eltérések.

Major kritériumok:

* hirtelen cstcsosodé PED;

¢ sub-pigmentepithelialis
szer( elvaltozés;

* komplex RPE elemelkedés en face
OCT-felvételen (ez tulajdonkép-
pen a hiperreflektiv BNN altal
6sszekapcesolt tobbszords PED en
face leképezése).

Minor kritériumok:

e DLS;

* komplex vagy multilobularis
PED (ez tulajdonképpen a hasadt
PED-del azonos);

* vastag chorioidea (subfovealis
chorioideavastagsdgg 2300 um)
vagy dilatalt Haller-réteg erek
(amelyek a chorioidea szinte teljes
egészét elfoglaljdk a choriokapil-
larisok elvékonyodasét elsidézve).

A hérom major és 1 barmelyik mi-

nor kritérium jelenléte esetén vizs-

galatuk 78% szenzitivitast és 91%

gy(rd-
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7. abra: PNV Szines fundusfoton (A) csak minimalis pigmenteltéréesek |at-
hatok. Fundus autofluorescentia (FAF) (B) a korabbi CSC-re utald hyper-
autofluorescentiat (piros nyill mutat a centrum kordl EDI-OCT kepen (C)
DLS-keént (sarga nyil) abréazoladik a fibrovascularis PED, SRF jelenlétében,
megvastagodott és tagult Haller-ereket tartalmazd choriocideaval (sarga csilla-
gokl. Az abra a kovetkezd oldalon folytatodik.

specificitdst mutatott PCV helyes
diagnosztizalasara (5, 8, 37).

A szakirodalomban PNV esetén
egyelére OCT-alapt diagnosztikus
kritériumajanlds nem &ll rendelke-
zésre. Ugyanakkor egy a klinikan-
kon végzett retrospektiv vizsgalat
sordn, amelyben 135 nedves AMD-
vel Gjonnan diagnosztizalt szem
OCT-képeit egymastdl fiiggetlentl
osztélyozta el6re megadott OCT-pa-
raméterek alapjan két, OCT-vizsga-
latban jartas szemész, 85%-os szen-
zitivitassal és 95%-os specificitdssal
sikertilt a PNV-esetek elktlonitése.
A két OCT vizsgalé eredményei 2
retinaspecialista végs6 diagndzisaval
kertiltek osszevetésre, akik végsé di-
agnézisuk megalkotasdhoz felhasz-
néalhattédk a betegség kezelése sordn
rendelkezésre 4ll6 Gsszes képalkotd
modalitast (OCT, OCTA, EDI OCT,
FLAG, ICG).

A vizsgélatban hasznalt PNV diag-
nosztikus OCT-kritériumok a ko-
vetkezdk voltak:

* DLS;

* SRF jelenléte;

* IRF hidnya;

* vastagodott chorioidea (subfovea-
lis chorioideavastagsdg >300 um)
vagy dilatalt Haller-réteg erek/pa-
chy vénak (amelyek a chorioidea
szinte teljes egészét elfoglaljdk a
choriokapillarisok elvékonyodéasat
el6idézve) az MNV alatt.

A PNV diagnézis feléllitasdhoz

minden kritériumnak teljestilni kel

lett (10. abra).

Vizsgalatunk erdsiti az OCT szere-

pét PNV elktlonitésében, ugyanak-

kor fontosnak tartjuk megjegyezni,
hogy az OCT-vizsgélat PNV gyanu-
ja esetén kiegészitend6 OCTA-val,
az MNV megerésitése, és krénikus
CSC-t6l valé elkiilonitése miatt.
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Megbeszélés

Mint arra a bevezetében utaltunk,
az egyes nedves AMD altipusok és
PNV természetes lefolyasa, terapia-
ra adott reakciéi, valamint funkcio-
nalis eredményei eltéréek.

Az l-es tipusi MNV-k akar keze-
lés nélkil is hosszt hénapokon ke-
resztl stabilak maradhatnak, az
esetek 30%-aban akdr valtozatlan
latéélességgel (29, 39). Ezzel szem-
ben a 2-es tipusi MNV eseteiben a
természetes lefolyds sulyos, mara-
dandé latascsokkenéssel végzdhet
a subretinalis térben 1évé heg kovet-
keztében. A 3-as tipusd MNV, azaz
RAP esetén még rosszabb a progné-
zis, ugyanis 1 éves terdpiamentes
nyomonkovetés utdn akdr 36%-ban
fordulhat el8 olyan mértékd latés-
sérulés, amely megfelel a vaksag
jogi kritériumainak (27, 38, 50). A
RAP veszélyességét noveli, hogy



7. 8bra folytatdsa: FLAG fokozodd hyperfluorescentiat mutat, SRF-nek meg-

felel®d poolinggal (D-24 sec, E-1 perc és F-B6 perc).

ICGA (G) © percnel plakk-

festddest mutat (piros nyil), valamint horizontalis felez&dvonalat nem respekta-
|6 tagult chorioideaereket (sarga nyilak].
1-es tipusu MNV-t

OCTA (H) egyertelmlUen azonositja az

az esetek 38%-aban 3 éven beltl a
maésik szem is érintett lesz, mig ez
az ardny l-es és 2-es tipusd MNV
esetén 11%, illetve 6% (3). A PCV
esetek egy része kezeletlentl is re-
lativ benignus és nem feltétlendl jar
jelent&s latasromléssal, ugyanakkor
az esetek felében kezelés nélkdl is-
métl6d6 bevérzéseket lathatunk,
amelyek szintén negativan befolya-
soljak a kimenetelt (9, 46).

Kezelés esetén sem mindegy melyik
altipussal allunk szemben. Legke-
vesebb injekcidra 2-es tipusi MNV
esetén van sziikség, ugyanakkor a
subretinalis fibrosis miatt fontos,
hogy ez a jobb prognézis érdekében
minél koraibb stddiumban megtor-

ténjen. MNV 1l-es tipus esetén tobb
injekci6 sztkséges, az SRF jobban
tolerdlhatd, valamint a kezelés mel-
lett kialakulé geografikus atréfia is
sokkal ritkdbban jon létre més tipu-
sokkal szemben. A RAP alapvetéen
jol reagal anti-VEGEF-kezelésre, ko-
rai stddiuma (I. stadium) kifejezet-
ten kevés injekciéval stabilizdlhato,
a korai stadiumot viszont 4ltaldban
csak a tarsszemen sikertl elcsipni,
a kezelt szem miatti folyamatos
monitorizdldsnak  készénhetSen.
Kés6bbi stddiumokban (II. és III.
stddium) viszont az injekcidészdm
novekszik, mivel a rekurrencia aré-
nya is magasabb, mint mis MNV
esetén. Fontos kiemelni, hogy a
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geografikus atréfia kialakuldsanak
esélye RAP talajan a legmagasabb,
amely akdr 77-86%-ot is elérhet
tobb éves kezelés mellett (2, 10, 29,
31, 48). A PCV-esetek j6 része jol
reagél anti-VEGE-monoterapidra vi-
szonylag nagyobb szdmi injekcié-
val. A szemek kb. 10-17%-a, viszont
szuboptimalis médon reagél, ezért
fotodindmids terdpia (PDT), vagy
extrafovealis esetekben direkt [ézer
fotokoagulacids terdpia kiegészités
valhat sztikségessé (9).

PNV-esetek elényosebben reagél-
nak PDT-re, jobb anti-VEGF vélaszt
mutatnak, hamarabb kiszdradnak
és kevesebb anti-VEGF injekciéra
szorulnak, mint a nem-PNV-s sze-
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8. dbra: RAP OCT diagnosztikus kritériumai (lega-

labb 3 teljiesuljon):

* subfovealis chorioidealis vastagsag <200 um (sarga csillag),

* intraretinalis folyadeék (IRF) jelenléte (fehér nyill,

* subretinalis folyadék (SRF) hianya,

* enyhén lejtds domb- vagy trapézalaku pignmentepithel-levalas
(PED) egyertelmU csucs nélkul (fehér csillag),

* intraretinalis hiperreflektiv massza jelenléte (sarga nyilak)

mek. Ennek hatterében szerepet
jatszhat a VEGF eltéré szerepe is a
PNV patomechanizmusaban (1, 16,
17,21, 23 24, 26, 28, 30, 32, 35, 53).
A fentieken tali, mésik fontos aspek-
tus az, hogy az egyes nedves AMD
altipusok prevalencidja a kiilénbo-
z6 rasszokban mas-més megoszlast
mutat. Mig a PCV 4zsiaiaknél ma-
gas aranyd, addig a kaukazusi nép-
csoportnal a RAP ardnya magasabb.
PNV esetén még viszonylag kevés
adat &Il rendelkezésre, de annak
aranya irodalmi adatok alapjan Eu-
répéban is elérheti a 20%-ot.

Egy sajat, SZTE Szemészeti Klini-
kan, 135 beteg retrospektiv vizsgala-
ta sordn nyert elemzés alapjan a ned-
ves AMD altipusai, beleértve a PNV-t
a kovetkezd megoszlast mutattak:
RAP 23%, PCV 16%, PNV 10%, tipu-
sos nAMD 51% (4, 29, 43, 44).

Ezen prevalenciaértékekbdl és az alti-
pusok eltér§  betegséglefolydsabdl,
valamint a terdpidra adott eltéré va-
laszukbdl is kévetkezik, hogy fontos
felismerntink a kiilénbézd altipusokat.
Egyre tobb vizsgdlat foglalkozik
a PNV kérdésével, és a nedves
het8ségével. Hiszen minden PNV,
annak 2015-6s lefrdsa el6tt ned-
ves AMD 1l-es tipusi MNV-ként,
akkor még 1-es tipust CNV-ként
kertilt diagnosztizaldsra az 50 év
feletti populdciéban, maszkolva
ezzel a nem pachychorioidealis ta-

lajd okkult membranok valédi de-
mogréfiai, funkciondlis és terdpids
eredményeit mind a nagy pivoté-

lis nedves AMD-s vizsgalatokban,
mind a val6élet-vizsgalatokban (4,
26).

A képet tovabb bonyolitja a PCV
és PNV kapcsolata, mint pachy-
chorioidealis spektrum betegségek.
Ismert ugyanis, hogy PNV hosszt
tava fennélldsa sordan polypoid 1é-
zidk jelenhetnek meg és igy id6-
vel PCV-be mehet 4t a betegség. A
PCV etiolégidjat egyes szerzék igy
egyenesen két csoportba soroljak,
egyrészt el6fordulhat PCV pachye-
rek talajan de novo, vagy PNV-bél
atalakulva, masrészt drusen talaju
etiologidval is talalkozhatunk PCV
esetén is, kiiléndsen nem azsiai po-
puldciéban (11. abra) (29).

A multimodalis képalkotds fejls-
désével Ujabbnal Ujabb kérdések
mertlnek fel a diagnosztika terén.
Elfogadotté kell tenni a pachycho-
rioidealis  szemléletet, ugyanak-

9. abra: PCV OCT diagnoszitkus kritériumai:
* A kép: hirtelen csUcsosodd PED (fehér nyilakl, hasadt PED (sar-

ga nyil)

* B kép: subpigmentepithelialis gylriszerd elvaltozas (séarga nyil
* C kép: tobbszoros PED (fehér nyilak), DLS (sarga nyil), dilatalt

Haller-réteg-erek (sarga csillagokl)
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10. abra: PNV OCT diagnosztikus kritériumai:

e DLS (sarga nyil), « SRF jelenléte (fehér nyill,

* IRF hianya, * vastagabb chorioidea vagy dilatalt
Haller-réteg- erek (sarga csillagok]

11. abra: PNV-bal (A) PCV-be (B) tortend transz-
formacio 4 eév alatt: polypoid léezio alakul ki a DLS
temporalis részén (sarga nyil). OCTA-n jol lathato
mind a BNN (C) (sarga nyilakl, mind a polypoid |&-
zio (D) (sarga nyil)

kor konkrét definicidk és hosszabb
tava vizsgalatok szikségesek a
pachychorioidealis felfogds tisz-
tazasdra, a pachychorioidealis be-
tegségek fejlédésének, egymasba
valé atmenetelének pontositdséra,
amellyel az osztélyba sorolasi krité-
riumok tovabb javithaték. Ehhez a
chorioidea még részletesebb képal-
kotdsa és elemzése sziikséges, to-
vabbi fenotipusok elktlonitése ér-
dekében. Nemzetkozi 6sszefogdsra
van sziikség ahhoz, hogy vildgosan
lassuk a rasszok, genetikai és epige-
netikai tényez8k szerepét ezen kor-
képek kialakuldsdban. Nem utolsé
sorban pedig chorioidea vezérelt
terdpids stratégidk létrehozdsa is
sziikséges (9).

Kovetkeztetések

Osszefoglalva elmondhaté, hogy
a tobbféle képalkotd eljards kom-
binéldsa segiti a kiilonb6zé AMD-
hez kapcsolédé MNV  tipusok
megktlonboztetését, valamint a
PNV felismerését is megkonnyi-
ti. Emellett fontos kiemelni, hogy
mar 6nmagaban az OCT-alapt bi-
omarkerek is hatékonyan segithe-
tik a diagnézist, kilondsen a be-
tegség korai szakaszdban. Ezaltal
csokkenthetd az igény a nehezeb-
ben elérhetd és invaziv képalkotd
vizsgalatokra.

Készonetnyilvanitas

A cikkben megjelend képek kivilasz-
tdsdban és szerkesztésében kdszonettel
tartozunk Héjja Rebeka és Thury Géza
doktoroknak.

Nyilatkozat

A szerzdk kijelentik, hogy a tovabbkép-
20, dsszefoglalo kdzleményiik megird-
saval kapcsolatban nem 4ll fenn veliik
szemben pénziigyi vagy egyéb lényeges
dsszelitkdzés,  dsszeférhetetlenségi ok,
amely befolydsolhatjia a kizleményben
bemutatott eredményeket, az abbél le-
vont kovetkeztetéseket vagy azok értel-
mezését.
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